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PRADER－WILLI SYNDROME： REPORT OF TWO CASES
Kenji RiNsHo， Tadashi MATsuDA and Yosuke KoMATz
From th61）e加rtment（～プ乙Jrologク， Faculty（ゾMedicinθ♪KJoto Univer∫ity
          （Director’P彫αY・shida， M．エ）」
   Two boys with Prader－Willi syndrome observed by these authors and 69 cases reported by other
investigators inJapan are．reviewed．
   The first case was a 12－year－old boy． He was the preduct of the second pregnancy of 32－year－old
mother． Weight at birth was 2，800 grams． The i曲nt was mo亡ionlcss， hypotonic and sucked poorly．
Psychomotor development’ was delayed． The child started to walk at 3 years． He was obese （51．5 kg，
134 cm） and chremosomal analysis revealed a normaJ karyotype with an XY sex chromosomal comple－
ment． He was operated on the bilateral cryptorchism，
   The sccond case was a I O－year－01d boy． He was the product of the third preg皿ancy of 39－year－
old mother． Weight at birth was 2100 grams and the infant was hypotonic． Psychomotor development
was delayed． He started to walk at 2 years． The child was obese （133．3 cm， 54 kg） and chromosomal
analysis revealed long Y． He was operated on the bilateral undescended testes．
   In thc dermatoglyphics of our cases whorls were observed in each 8 fingers． This is very high
















   （O 筋緊張の低下
   （2）腱反射の消失
   （3）哺乳と嚥下困難
   （4）小陰茎
   （5）陰嚢の発育不全
   （6」停留睾丸
   （7｝ P帝’i立微弱
   C8） fish mouth
   （9）体温調節障害
Phase II
   Cl）暴食
   （2）肥満
   （3）小人症
   C4）精神発達遅延
   （5｝発育遅延
   く6）情緒不安定
   （7）歯のエナメル質欠損と日歯



























50．2×104／mm3．血液化学；Na 140 mEq！L， K 4・2
mEq／L， CI IO2 mEq／L， Ca 9．O mg／dl， P 4．3 mg／dl，
BUN 6 mg／dl，総コレステロール194 mg／dl，血糖99




中サイロキシン量10．5μg／d1，尿中17 KS 2．3 mg／day，































Fig． 1． Testis of case 1． ×400
轟’Ω翁感




i～      糖
Fig． 2． Chromosome of case 2．














数11．7×104／・nm3・血液化学；Na 141 mEq／L， K 4・2
mEqfL， Cl lOs rnEq／L， Ca 9．4 mg／dl， P 4．5 mg／dl，
BUN 15 mgfdl，総コレステロール203 mg／dl，血糖
1 18 mg／dl，尿酸5．3 mg／dl，血清クレアチニン0・7




FSH 8．3 mlU／mL染色体検査；46 XUYだが， Y長
























Table 2． Dermatoglyphic findings
Case T．K． Case T，Y，
Finger and Palm
  Finger pattern 5 4
          u w
         l4 19
L R L R
5 2 1 1 2
W W U W W
I8λ）λ）2つ節
3 4 5 5 4 5 2 1 1 2 5 4www wwwwwwwuw
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Palmar patterns  皿T†4｛3｝m’ t 4C5） IV t 4（5） 工V†4C3｝
Simian creases（一） （一） ト｝ c一｝
2． Sole
         ハムバ ムPlantar pq竹erns  I工皿皿工▽





















         b） case 2
Fig． 4． Dermatoglyphic main lines on the palms
    and finger－tips．
Fig． 5．Dermatoglyphic main lines on the distal
































































 ed 信  ．∴ ．9 ．鵯1選嚢1叢1 Literature
1大西 ’64 男   11M 2000＋ ※ ＋
2小川，65女3Y4M 3580十十十
3藤井 ’66 男 4Y 3M 3500 ＋ ＋ ＋
4渡辺 ，69 女 2Y 8M 3220 十 十 ÷
5植田〃男4Y6〃．〃女6Y7〃 〃男7Y8〃〃女7Y9石井 ，71 男 8Y
2545 ＋ ）K ＋
2250 ＋ X ＋
2995 ＋ ）K ＋
26so ＋ ）K ＋
工830十十十
工0川村 〃 女 1Y 8M 2700－F 十 十
bil十 十
 ×Rt 十 島
外性器は正常
bil十 十 X












11 〃  〃 男   5M 3400 十 ※ 一
12 〃  〃 男 2Y 6M 2680 十 十 一
工3〃 〃男！1Y 2800十÷十
14   〃    〃   男      11M  28QO  一ト   十   一
15 〃  〃 男  IYIIM 2600 十  十  十
16 高田  〃  男  5YIOM 2450 十  十  十
17斉藤 〃 男   8M ※ ＋ ※ ＋
18宍戸 ’72 男 5Y   325Q ＋ ※ ※
19原山〃女12Y ※十十十20 ！！ a ce 9 Y ）＊｛ ＋＋＋
bil ）K ）g｛
bil ＋ X

















21 ／！ ！i ee IY ）g｛ 十十 ）＊｛
22黒木  〃 男   8M 260Q 十 十 十
23 岸  〃 男 4Y10M 2600 十 十 十
24 〃  〃 女 4Y 2M 2フ50 十 十 十
25 〃  1■ 女   8M 2500 十 十 一
26山中 〃 男 11Y 8M 3550 十 十 十
27池田，73男13Y 2625十十十
28〃 〃男13Y 2438十十十29宮崎 ’74 男 6Y 5M 2800 十 十 十













  ！！  ll
児科診療，35：1445～1455
人類遺伝日工8：220～225
  ！1日 項、 言奉， 78：132～147
  11
31 〃  〃 男 4Y 3M 2500 十 十 十
32 〃  〃 女 2YIM 2020十 ÷ 十
33〃〃女1Y 6M※÷十十34 星  〃 男 12Y10M ※ 十 十 十
35沢木 〃 男 5Y 5M 2600 ＋ ＋ ＋
36〃〃男15Y ※十十十37岡田〃男5Y ※＋＋＋38〃〃男8Y 2543十十十39富岡 〃 男 IY 7M ※ 十 ※ ÷
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43松田 〃 男 4Y
44 〃  〃 男  4Y
45小宅，76※ ※
46奥山〃男6Y47〃 〃．男7Y
48長柄  〃 男 23Y
49伊達  〃 女 9Y 6M
50 〃  〃 男 5YgM
泌尿紀要 25巻 8号 1979年
2750 十 十 十
2850 十 十 十
X ）K X X
2470 十  十  十
3500 十 十 十
X ＋ ＋ ＋
2800 十  十  十
3150 十  十  十
bil 十 十
bil 十 十







     11
日小言志，80：236
日泌尿会誌，67：548～557
     1／
日内会誌，65：818
児科診療，39：1439
     1！
51上田 ’77 男 23Y
52三浦  〃 男 6Y 4M
53一色  〃 男 10Y
54赤松  〃 男 10Y
55近藤 ’78 男 1Y 3M
56 白川  〃  男  6Y
57津留〃女11Y58塚原，79女7Y
59 〃  〃 男  6Y
60池田〃男3Y
）K ＋  ＋ ＋
2300 十 十 十
2660 十 十 十
2500 十 十 十
X ＋ X ＋
3100 十 十 十
2500 十 十 十
X ＋ ＋ ＋
）K ＋ ＋ ＋






十   十




十   十
小陰唇形成不全
   X
X X ）K
外性器異常あり






．日 ／」、 誌， 82：579～585
日小誌，83：82
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児科臨床，32：534～538
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